Composite pheochromocytoma with ganglioneuroma in the adrenal gland: a case report by 梅本, 幸裕 et al.
Title褐色細胞腫に神経節細胞腫を合併した複合型副腎腫瘍の1例
Author(s)梅本, 幸裕; 伊藤, 尊一郎; 津ケ谷, 正行; 坂倉, 毅; 佐々木,昌一; 郡, 健二郎; 伊藤, 恭典; 渡瀬, 秀樹




Type Departmental Bulletin Paper
Textversionpublisher
Kyoto University




梅本 幸裕,伊 藤 尊一郎,津 ケ谷正行
名古屋市立大学医学部泌尿器科学教室(主任:郡 健二郎教授)
坂倉 毅,佐 々木 昌一,郡 健二郎
名古屋市立城北病院泌尿器科(部長:渡瀬秀樹)
伊 藤 恭典,渡 瀬 秀樹
COMPOSITE PHEOCHROMOCYTOMA WITH GANGLIONEUROMA 
        IN THE ADRENAL  GLAND  : A CASE REPORT
Yukihiro UMEMOTO, Takaichiro  ITO and Masayuki TSUGAYA
From the Department of Urology, Toyokawa City Hospital
Takeshi SAKAKURA, Shoichi SASAKI and Kenjiro KOHRI
From the Department of Urology, Nagoya City University Medical School
Yasunori ITOH and Hideki WATASE
From the Department of Urology, Nagoya City Jouhoku Hospital
   A 67-year-old male demonstrated a right adrenal tumor at another hospital, and consulted our 
hospital for surgical  treatment. Abdominal computed tomography revealed a  13  X 12 cm mass in the 
right adrenal region. Serum and urinary adrenaline l vels were high, and the catecholamine levels in 
the blood sample of the selective adrenal vein were also high. The tumor was 1,325 g in weight and 
 13  X  9  X  18  cm in diameter. Pathological diagnosis was a mixed neuroendocrine-neural tumor. It 
was composed of pheochromocytoma and ganglioneuroma. This combination i  the adrenal gland is 
rare. We reviewed 3previously reported cases of composite pheochromocytoma with gangloineuroma 
in the adrenal gland in the Japanese literature, and this is considered to be the fourth case. 
                                             (Acta Urol. Jpn.  44:  575-577,1998) 
















腎腫瘍が発見 された.手 術 をすすめ られたが,患 者 お
よびその家族が これを拒否 したため外来にて経過観察
されていたが,腫 瘍 の増大が認 められたため手術 目的
に1996年1月当科紹介 され,同 年2月2日 入院 となっ
た.
入 院時 現症:身 長161cm,体重49kg,血圧160/
98mmHg.脈拍88/分。腹部:腹 壁静脈 の怒張が認め
られ,触 診 にて右側腹部か ら膀部 にかけ平滑,弾 性硬
な小児 頭大 の腫瘤 が触知 され た.圧 痛 は認 め られな
かった.
血 液生 化学 所 見:空 腹 時血 糖135mg/dl,HbAi。

































活 性1.3ng/ml/hr(臥位0.3・-2.9),アル ド ス テ ロ ン
9ng/dl(臥位3～16),ア ド レ ナ リ ン203pg/ml
(<80),ノ ル ア ド レ ナ リ ン302pg/ml(90～420),
ドー パ ミ ン14pg/ml(<30)と ア ド レナ リ ン の 上 昇 が
認 め ら れ た.尿 中 ア ド レ ナ リ ン9.9μg/日(<28),
尿 中 ノ ル ア ド レナ リ ン93.2μg/日(19-151),尿 中
ドー パ ミ ン154μg/日(130--1,200),尿中17-OHCS
6.lmg/日(3.1～8.7),尿 中17-KS5.Omg/日
(4.2--12.4)尿中VMA5.4mg/日(1.3--5.3).
選択 的右副 腎静脈血検査で はア ドレナ リ ン155,000
pg/ml,ノルア ドレナ リン8,330pg/ml,ドーパ ミン
174P9/mlとカテ コラ ミンの3分 画すべ てにおいて著
明な上昇が認め られた.
クロニジ ン抑制試験 では陽性 を示 した.
画像診断:腹 部CTで は右副腎部 に13×12cm大
の腫瘤性病変が認め られた(Fig.1).内部は不均 一で
嚢胞状成分 を有 していたが,周 囲との境界は明瞭 で明
らか な浸 潤,転 移 を認 め られ な かっ た.i3il-meta-
iodobenzyl-guanidine(MIBG)シンチ グラ フィーで
は右副 腎腫瘍 に一致 して著 明な集積充進が認 め られた
(Fig.2).
以上 の諸 検査 よ り,右 副 腎原発褐 色細 胞腫 と診断
し,1996年3月15日,経腹 的右副 腎摘 除術 を施 行 し
た.な お手術当 日は血圧 コン トロールのためCa拮 抗
剤の内服 を行 った。
手術所見:腫 瘍は硬 い被膜で覆われてお り,下 大静
脈 との間で は線維性の強い癒着 を認めたがほぼ鈍 的に
剥離が可能であ った.術 中.レ ギチ ンにて血圧 のコン
トロールを行 った.術 中最高血圧 は,腫 瘍圧迫 に よる
250/100mmHgであった,腫 瘍摘 出後異常 な血 圧低
下 はみ られなか った.
摘 出標本:腫 瘍 は表面 平滑球 形,13×9×18cm,
重量 は1,325g,内部 には出血 お よび黄色 ス ポ ンジ状
の組織が認 め られた.
病理組織 学的所 見:H-E染 色 では腫瘍周 辺 に圧迫
萎縮状の副腎組織 を認めた,腫 瘍細胞 はお もに胞 体を
有 し,大 小不同が高度で,好 塩基性 から好酸性の穎粒
状所見 を示 し,血 管結合織に よる胞巣構造が認め られ
た.ま た好酸性 の広 い胞体 を有する神経節細胞への分
化 を示す大型細 胞 も多数かな り密 に認め られた(Fig.
3).Chromogranin,synaptophsinおよびGl merius
















神経節細胞腫そ して褐色細胞腫 の4種 類がおもに知 ら
れている.褐 色細胞腫 は,副 腎髄質や傍神経節に存在
す るクロム親和性細胞が腫瘍 化 したもので,カ テ コー
ルア ミンや各種の生理活性物質を生成,分 泌す る.神
経節細胞腫 は,神 経節芽細胞腫,神 経芽細胞腫 ととも
に交感神経産生細胞 より発生する.神 経芽細胞腫 は悪
性腫瘍 であ り,神 経節細胞腫 は良性腫瘍 である.神 経
節芽細胞腫 はこの2つ の中間型 に位置する.
褐色細胞腫 と神経節細胞腫 が混在する副腎腫瘍 は大
変稀であ り,本 症例 はわれわれが調べえたか ぎ りでは
本邦 において4例 目で あった1--3)Watanabeらの報
告では褐色細胞腫 と神経芽細胞腫の混在 は17%,褐色
細胞腫 と神経節芽細胞腫の混在 は13%そして褐色細胞
腫 と神経節細胞腫 の混在 は70%に見 られる且)褐 色細
胞腫 と神経節細胞腫が混在する副腎腫瘍 の合併症 につ
いて は海外症例 の場合,WateryDiarrhca(水様性下
痢),Hypokalemia(低K血症),Achlorhydria(胃無
酸症)のWDHA症 候群が散見 され るD他 には,神
経線維腫症(vonRecklinghauscn病),悪性 リンパ腫
などが見 られ る2)本 邦の3例 については,1例 に筋
無力症,1例 にvonRccklinghausen病の合併が見 ら
れる他 は,自 験例 および残 りの1例 につ いて は特記す
べ き合併症 は見 あた らなか ったD合 併 症については
腫瘍細胞のホルモ ン産生能の有無 と関係す る.し か し
個 々の症例 において,な ぜ ホルモ ン産生能の有無が生
じるか については判明 していない.
Hamiltonらはすべての神理節細胞腫 は,あ る時期
には神 経芽細 胞腫 であ り,神 経節 芽細胞腫 を経 て成
熟,分 化す るとい う仮説 をたてている4)Cushingら
の報告 によると,2歳 時に神経芽細胞腫であ った もの
が化学療法 によって進行停止 し,10年後 の生検 におい
て神経節細胞腫 が証 明 されている5)本 邦 で も内 田ら
が,神 経芽細胞腫 を治療 し,27年経過 した後,神 経節
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